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RESUMO

Introdugdio: A Cardiomiopatia ndo compactada (MNC) é uma doenca de ocorréncia familiar, tendo
um alto risco a morte subita devido seus acometimentos na cdmara do miocardio, sendo também
uma das principais patologias com desenvolvimento de insuficiéncias cardiacas. E considerado
como miocardiopatia ndo classificada pela Organiza¢do da Saude (OMS). A MNC é resultante de
uma alteracdo genética, que acomete no processo de compactacdao miocardica, tendo a presenca
de trabeculagbes e recessos profundos que sdo responsdveis pela comunicacdo com a cavidade
ventricular. Objetivos: Refere-se no estudo da Cardiomiopatia ndo compactada, tendo como foco
o diagnéstico, tratamento e suas classificacGes referentes a triade por insuficiéncia cardiaca.
Metodologia: Trata-se de uma pesquisa descritiva do tipo revisdo narrativa da literatura, que
buscou evidenciar aspectos das cardiomiopatias, tendo o maior foco em cardiomiopatia nao
compactada e a apresentacdo da triade por insuficiéncia cardiaca congénita bem como as
manifestacdes clinicas e o diagndstico. A pesquisa foi realizada através do acesso online nas bases
de dados National Library of Medicine (PubMed MEDLINE), Scientific Electronic Library Online
(Scielo), Literatura Latino-Americana e do Caribe em Ciéncias da Saude (LILACS), no més de junho
de 2023. Resultados e Discussées: A prevaléncia da miocardiopatia, em criangas, encontra-se maior
do que em adultos apresentando um percentual de até 50% dos casos por ocorréncia familiar. Os
exames de imagem ainda sdo a melhor forma para a identificacdo da patologia, tendo a prescri¢ao
da avaliacdo do miocdrdio e suas camaras cardiacas podendo identificar a diferenca das outras
cardiopatias. Conclusdo: Por conseguinte, a presenca da insuficiéncia cardiaca é uma consequéncia
da cardiomiopatia ndo compactada. Tendo como medida terapéutica a utilizacdo de
desfibriladores cardiacos implantaveis e em casos graves o paciente é submetido ao transplante
cardiaco, podendo haver usos de medicacdes dependendo do caso clinico. Outrossim, o diagnéstico
apresenta uma grande evolu¢cdo mediante aos avancgos tecnoldgicos e a melhora da resolugdo das
imagens cardiacas.

Palavras Chaves: Cardiomiopatias; Insuficiéncia cardiaca; Insuficiéncia Cardiaca Congestiva;
Ecocardiograma.
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Abstract

Introduction: Non-compacted cardiomyopathy (NCM) is a disease that occurs in families, with a
high risk of sudden death due to its involvement in the myocardial chamber, and is also one of
the main pathologies with the development of heart failure. It is considered unclassified
cardiomyopathy by the Health Organization (WHO). MNC is the result of a genetic alteration,
which affects the process of myocardial compaction, with the presence of trabeculations and
deep recesses that are responsible for communication with the ventricular cavity. Objectives:
Refers to the study of non-compacted cardiomyopathy, focusing on diagnosis, treatment and
classifications relating to the heart failure triad. Methodology: This is descriptive research of the
narrative literature review type, which sought to highlight aspects of cardiomyopathies, with the
main focus on non-compacted cardiomyopathy and the presentation of the triad due to
congenital heart failure, as well as clinical manifestations and diagnosis. The research was
carried out through online access to the National Library of Medicine (PubMed MEDLINE),
Scientific Electronic Library Online (Scielo), Latin American and Caribbean Literature in Health
Sciences (LILACS) databases, in the month of June 2023. Results and Discussions: The prevalence
of cardiomyopathy in children is higher than in adults, with up to 50% of cases occurring in
families. Imaging exams are still the best way to identify the pathology, with the prescription of
evaluating the myocardium and its cardiac chambers and being able to identify the difference
from other heart diseases. Conclusion: Therefore, the presence of heart failure is a consequence
of non-compaction cardiomyopathy. The therapeutic measure is the use of implantable cardiac
defibrillators and in severe cases the patient undergoes heart transplantation, with medication
being used depending on the clinical case. Furthermore, the diagnosis presents a great evolution
through technological advances and improved resolution of cardiac images.

Keywords: Cardiomyopathies; Cardiac insufficiency; Congestive heart failure;
Echocardiogram.
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1.INTRODUCAO

A cardiomiopatia ndo compactada é uma doenca congénita, dar-se pela nao
compactagdo do miocéardio, sendo observada entre a quinta e a oitava semana de vida
embrionaria. Em consonancia com o aspecto clinico da cardiomiopatia ndo compactada,
em adultos e em criangas, observar-se uma divergéncia, tendo sua variedade desde
auséncia de sintomas até a triade composta por insuficiéncia cardiaca congestiva, tais
como arritmias e tromboembolismo sistémico, além da observacdo do acontecimento de
bradicardias sintomaticas, porém em situa¢fes assim, sdo muitos raras de acontecer.
(CARLESSO et al.,2018).

Sendo uma miocardiopatia Unica com formas diversas referente as manifestacdes
genotipicas e fenotipicas, na sua morfologia, consiste, dessa forma, em um miocéardio
apresentando duas camadas: a camada epicardica compactada e a camada endocérdica
ndo compactada e as trabeculados proeminentes. Mediante ao diagnostico dessa patologia,
é evidente as controversas, sendo, frequentemente, discutidos na literatura devido as
suas sintomatologias similares a sintomas de outras patologias, incluindo as
cardiomiopatias. Vale ressaltar que essa anormalidade se enquadra em uma cardiopatia
ndo classificada com recorréncia familiar, ou seja, de modo genético, por meios de
alteracdes na fita de DNA (SOUZA et al.,2018)

Primeiramente, a cardiomiopatia é o grupo de doencas clinicamente
heterogéneas, que tem como carateristicas o sexo, idade de inicio, taxa de progressao,
risco de desenvolvimento de outras disfungdes cardiacas e a alta probabilidade de morte
subita. Devido a complexidade da etiologia e a apresentacéo clinica, 0s exames para o
diagndstico das cardiomiopatias e o progresso da doenca foi necessadrio o uso de
técnicas de exames invasivas e ndo invasivas, sendo incluso a andlise genetica.
(SANTOS et al., 2023).

Quando se da o inicio da realizagdo de exames para comprovar a existéncia da
patologia, é necessario exames adicionais incluindo as histologicas, imuno-histolégicas
e moleculares, observando se também a realizacdo da virologia de biopsias
endomiocérdicas, sendo essenciais para a confirmacdo de manifestagdes de
cardiomiopatia inflamatoria dilatada (DCMI). (SANTOS et al., 2023).

Em alguns anos, o Sistema de Nosologia Moge (S), ttmdescritos as caracteristicas
das cardiomiopatias, tendo a descri¢do do fenétipo morfofuncional, acometimento de

orgédos, marcadores genéticos dado pela heranga, anotacdo etiologica, defeitos na fita
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genética ou doenca subjacente da doenca, usando para identificar os estagios de
cardiomiopatia da American College Of Cardiology (ACA). O sistema de nomenclatura
é apoiado pelo aplicativo que auxilia na descri¢do de cardiomiopatia tanto em individuos
sintomaticos quanto assintomaticos(ARBUSTINI et al., 2014).

Por conseguinte, a cardiomiopatia de maior prevaléncia ¢ a dilatada, sendo umas
das principais causas de insuficiéncia cardiaca, seguindo pela cardiomiopatia
hipertrofica sendo ocasionado por fatores hereditarios, devido a mutagdo de inimeros
genes. A cardiomiopatia ndo compactada pode ocorrer pelo espessamento do miocardio
em duas camadas distintas do coragdo, enquanto a cardiomiopatia restritiva, se da pela
rigidez das paredes ventriculares levando a disfungdo diastdlica, tendo o aumento da
pressao diastolica e a dilatacdo dos atrios, esta a principal responsavel por arritmias
cardiacas, devido a diminuicao da funcionalidade sistolica. (MARON BJ et al., 2006).

Umas das cardiomiopatias é conhecida por indugdo ao estresse ou sindrome do
coracdo partido, conhecida como Takotsubo, podendo ser definida como o inicio da
disfuncéo ventricular esquerda, sendo um dos mecanismos de respostas ao estresse
emocional ou fisiolégico grave MARRON et al.(2006). Dessa forma, o objetivo do
estudo foi conhecer os principais tipos de cardiomiopatias, aléem de auxiliar no
diagnostico preciso e o conhecimento da diferenga entre elas e a ado¢do de medidas

terapéuticas eficazes.

2. METODOLOGIA

Trata-se de uma pesquisa descritiva do tipo reviséo narrativa da literatura, que
buscou evidenciar aspectos das cardiomiopatias, tendo o maior foco em cardiomiopatia
ndo compactada e a apresentacdo da triade por insuficiéncia cardiaca congénita bem
como as manifestacdes clinicas e o diagnostico. A pesquisa foi realizada através do
acesso online nas bases de dados National Library of Medicine (PubMed MEDLINE),
Scientific Electronic Library Online (Scielo), Literatura Latino-Americana e do Caribe
em Ciéncias da Saude (Lilacs) no més de junho de 2023. Para a busca das obras foram
utilizadas as palavras-chaves presentes nos descritores em Ciéncias da Saude (DeCS):

em portugués: "Cardiomiopatias”, "Insuficiéncia cardiaca”, "manifestacdes clinicas”,

nmoo««

"Insuficiéncia cardiaca congestiva", “ecocardiograma’.

Como critérios de inclusao, foram considerados artigos originais, que abordassem
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o0 tema pesquisado e permitissem acesso integral ao contetdo do estudo, publicados no
periodo de 2000 a 2023, em portugués e inglés. O critério de exclusdo foi imposto
naqueles trabalhos que nédo estavam nesses idiomas, que ndo tinham passado por processo
de Peer-View e que ndo se relacionassem com o objetivo do estudo. Assim, totalizaram-
se 15 artigos cientificos para a revisdo narrativa da literatura, com os descritores

apresentados acima.

3. Resultado e Discussdo

3.1. Conceito e Classificagdo

Primeiramente, as cardiomiopatias sdo compostas por um grupo heterogéneo de
doencas do musculo cardiaco e a multiplas etiologias. No ano de 1995, a Organizacéo
Mundial de Satide definiu como “doengas do miocardio associadas com disfungdo
cardiaca”, tendo suas classificagdes em dilatada, hipertrofica, restritiva e cardiomiopatia
arritmogénica do ventriculo direito. Em 2006, a American Heart Association (AHA)
evidenciou que as cardiomiopatias compreendem as doencas do miocardio associadas
com disfuncBes mecanicas e/ou elétrica, que apresentam dilatacdo ou hipertrofia
ventricular inapropriadas. Sendo divididas em primarias e em secundarias (GEORGE et
al., 2007).

Dentro das divisdes encontra-se a subcategorias das cardiomiopatias primarias,
dividida em 3 grupos principais, bem como genéticos , misto e adquirido. Sendo a
classificacio em primaria as doencas que acometem isoladamente ou
predominantemente o musculo cardiaco, e a secundaria tendo o envolvimento de boa
parte do processo sistémico. No subgrupo genético, sdo introduzidas as alteracdes
elétricas primarias que se dao devido a distarbios dos canais idnicos (BRAGA et al.,
2011).

Em 1980, ocorreu a descoberta de novas cardiomiopatia, displasia arritmogénica
do ventriculo direito, restritiva primaria e do miocardio ndo compactada. No ano de
1995, a WHO/ISFC reclassificou as cardiomiopatias, sendo elas: doengas do miocardio

associadas com disfuncdo cardiacas, significando a alteracdo mecénica e elétrica do
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musculo cardiaco (BRAGA et al., 2011).

Perante 0 ano de 2006, ocorreu uma nova defini¢cdo proposta e classificacao
incorporando as descobertas moleculares e enfatizando os determinantes genéticos. A
cardiomiopatias dilatadas por carater hereditario e familiar sdo decorrentes de alteracédo
do musculo, a cardiomiopatia hipertrofica € evidenciada por hereditariedade familiar
com dominancia autossomica. Entretanto, apesar de muitas cardiomiopatias serem
causadas por mutacdes genéticas com manifestacGes em diferentes proteinas cardiacas,
no que diz desrespeito ao diagndstico e o inicio do tratamento, raramente, inicia-se com
a identificagdo da mutacao genética, pois boa parte dos pacientes ja apresentam sintomas
ou ndo (THIENE et al., 2004).

3.2 Anatomia do Miocardio

No desenvolvimento das cdmaras cardiacas, atrios e ventriculos ocorrem no tubo
cardiaco linear inicial, sendo composta por duas camadas, por intermédio de um padrdo
da alteracdo morfologicas, mencionando como maturacdo da camara cardiaca. No
desenvolvimento do sistema de conducdo e espessamento do miocardio compactado, o
um dos processos de maturacdo da camara cardiaca, sendo separadas em trés estagios
sequenciais, resultando na fusdo com a camada de miocardio apresentando a
compactacdo e progressao da parede ventricular espessa e madura (HUDSON et al.,
2021).

Nesse contexto, as trabeculacbes sdo espécies de protuberancias na parede do
ventriculo em desenvolvimento para o limen ventricular, sendo uma estruturacao idéntica
ao tubo cardiaco embrionario e as células do miocardio que séo revestidas pela camada
endotelial do endocardio (WENGROFSK et al., 2019).

A trabeculagdo ocorre quando as extremidades distais das trabéculas param de se
desenvolver, ou seja, seu crescimento para e as extremidades proximas ou da base se
espessam e colapsam para serem identificadas como a camada miocéardica compactada
subjacente. Qualquer defeito durante os estdgios nas juncbGes podem resultar na
persisténcia da trabecula¢fes impedindo o processo de proliferacdo adequada do
miocardio compactado (SANTOS et al., 2021).

Na anatomia do miocardio, ele é composto por trés tipos de cardiomidcitos que
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sdo as fibras dos musculos cardiacos, elas envolvem as camaras do cora¢do formando
um espiral contemplando o esqueleto cardiaco fibroso. Sendo suas funcgdes contrateis,
trabalhando na bombeacg&o do sangue através da circulagdo; mioendocrinos, produtores
do fator natriurético atrial e nodais controlando a contracéo ritmica do coracdo. A camara
contrétil cardica é chamada de sarcémero, responsavel pela forma de visualiza¢do das
estriadas das fibras, ou seja, filamentos espessos em sua composicdo apresentando a
miosina e filamentos finos de actina, troponina e tropomiosina (FREITAS et al., 2018).

Por conseguinte, a proliferacdo do miocardio compactado é acelerada pelo
fornecimento de oxigénio e nutrientes por meio da vascularizacdo coronariana tendo
origem no epicérdio, aumentando, ainda mais, a contribuicdo da camada compactada
para a massa miocardica ventricular total. Considera-se que a falha nas etapas de

remodelacdo resulta na ndo compactacao do miocardio (WENGROFSK et al., 2019).

3.2.1 Miocardiopatia Ndo Compactada

Na historia, a doenca foi observada pela primeira vez em 1926, por Grant e outros
pesquisadores, pela realizacdo de uma necropsia em uma crianca cardiopata em 1957,
observaram a presenca de um miocardio pés-natal esponjoso. Em 1984, com auxilio de
um ecocardiograma bidimensional, e, apenas em 1990, foi evidenciado a doenca em
pacientes vivos. Desse modo, compreende-se que o0 aumento da pressdo ou a isquemia
miocardica auxiliam na regressdo dos sinosoides embrionarios, ocorrendo a
comunicacédo do ventriculo com a circulagdo embrionaria (SOUSA et al.,2018).

A miocardiopatia ndo compactada (MNC) é classificada como uma doenca rara
ocorrendo durante a compactagdo do miocardio, no comeco do desenvolvimento fetal,
sendo definida por ser isolada, por apresentar-se de formar comum o diagnostico em
pacientes adultos que ndo apresentam outra patologia cardiaca. As apresentagdes das
manifestacdes clinicas podem ser sintomaticas e assintomaticas como: insuficiéncia
cardiaca congestiva, arritmias e tromboembolismo sistémico (ROSA et al.,2010).

Em conformidade com a Organizagdo Mundial de Saide (OMS), a
miocardiopatia ndo compactada (MNC) é considerada uma cardiopatia ndo classificada,
tendo recorréncia familiar e com um grande historico de mortes subitas e manifestacédo

de insuficiéncia cardiaca, sendo classificada pela Associacdo Americana de Cardiologia,
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como cardiomiopatia primaria (SOUSA et al.,2018).

Perante as complicacbes que podem ocorrer, o diagnostico e o tratamento
precoce, tornam-se de extrema importancia, na realizacdo dos exames, o primeiro a ser
indicado é o ecocardiograma. Além disso, as avaliacdes genéticas e 0 manejo da
comunicacdo ao paciente sdo cruciais para avaliacdo de riscos individuais e o
planejamento familiar (MAVROGENI et al.,2020).

Em observacdo, as evidéncias de microscopia eletrdnica ndo existem um padrao
histologico especifico, entretanto estudos evidenciaram a presenca de necrose e fibrose
na biopsia endomiocérdica. As anomalias cardiacas podem ter associacfes a MNC
como: miocardio ndo compactada com sinusoides e fistulas da artéria coronariana,
presenca de anomalia de Ebstein, valva adrtica bivalvular, A MNC por doencas
metabolicas e sindromes genéticas (ZARAGOZA et al.,2007).

3.3 Fatores Genéticos

No decorrer do desenvolvimento embrionéario do miocérdio, tem-se a existéncia
de uma rede de fibras musculares cardiacas, apresentando de forma frouxa entrelacadas e
separadas que se ligam a parede miocardica com a cavidade ventricular. Estima-se que
durante a 5% e a 82 semanas, a malha manifeste a compactac¢éo da dire¢do do epicardio ao
endocardio e da base ao apice cardiaco, a0 mesmo tempo ocorre que 0 processo da
capacitacao esta em processo a circulacdo coronariana desenvolve-se com a reducéo dos
recessos intertrabeculares e a formacdo de capilares. No entanto, o processo da nédo
compactacao, ndo é completamente compreendida, porém estudos apontam que sejam
pelo aumento na pressdo ou isquemia miocardica na regressdo dos sinusoides
embrionarios. (ROSA et al., 2010).

Contudo, a causa da ndo compactacdo, ndo € completamente compreendida,
porém estudos apontam que sejam pela sobrecarga da pressdo ou isquemia miocardica
na regressao dos sinusoides embrionarios. Acredita-se que 50% dos pacientes com a
apresentacdo dessa patologia, sejam por fatores genéticos, devido ha mutacdo em gene
de cardiomiopatia e/ou pelo menos um membro da familia apresenta cardiomiopatia ndo

isquémica, essas alteracdes sdo mais comuns em genes do sarcomero. Aproximadamente
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15% dos pacientes, ocorre sem mutacdes. Na apresentacdo dos genes da miocardiopatia
ndo compactada, séo MYH7, MYBPC3 e TTN. A ainda a presenga do gene FKBP12,
devido a liberagdo de célcio do reticulo sarcoplasmatico pelo receptor RyR2, quando
acometido por alteracdes, gera displasia arritmogénica do ventriculo direito (VAN
WANING et al., 2018).

O acometimento da cardiomiopatia ndo compactada € mais comum em pacientes
do sexo masculino, sendo que representam 56% a 82% dos casos, e possivelmente ocorre
episddios familiar entre 18 a 50% dos casos (ARBUSTINI et al.,2016).

3.3.1 Manifestagoes Clinicas

As manifestacdes clinicas sdo relatadas em predominéncia da MNC no
grupo pediatrico, no entanto, existem a manifestacdo em pacientes adultos. Tendo uma
taxa de 18% na populacdo adulta e 50% em criancas pela recorréncia genética e familiar
WEIFORD et.,al (2004). As principais caracteristicas clinicas em pacientes com
miocardiopatia sdo: taquicardia ventricular, fibrilagdo atrial, disfungdo sistolica
ventricular esquerda, insuficiéncia cardiaca congestiva, embolismo sistémico, embolia
pulmonar, trombo ventricular, risco de transplante cardiacos por complicacdes,
desordens neuromusculares, aumento da mortalidade e morte stbita (RIGOPOULOS
et al.,2002).

A apresentacdo dos sintomas em pacientes, ocorre de forma variada sendo com
apresentacdo de sintomas ou ndo. A maioria dos pacientes com miocardiopatia
apresentam, ao logo dos anos, sintomas de faléncia ventricular, a origem desse
acometimento ainda é discutida, acredita-se que a disfuncdo microcirculatéria e
apresentado a hipoperfusédo subendocéardica (ROSA et al.,2010).

Na realizacdo do eletrocardiograma é possivel verificar anormalidades em até
90% dos portadores da patologia, entretanto sdo alteracBes inespecificas. Na
identificacdo dos achados clinicos estdo entre os principais, 0s atrasos na conducgao
intraventricular, alteracbes da repolarizagdo ventricular, hipertrofia ventricular
esquerda e a sindrome de Wolff-Parkinson-White. A segunda manifestagdo sendo uma

das mais frequentes nos pacientes é o tromboembolismo, infarto cerebral a insuficiéncia
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cardiaca e a morte subita séo consideradas as mais preocupantes (HOTTA et al.,2017).

3.3.2 Triade por Insuficiéncia Cardiaca Congénita

A insuficiéncia cardiaca congestiva, € classificado pela disfuncdo na estrutura e
funcionamento cardiaco, tendo 0 aumento do aporte sanguineo nas camaras cardiacas,
ou seja, a pressdo aumenta, resultando na incapacidade do coracdo em bombear o sangue
e como resultado a de suprir as demandas metabdlicas nos tecidos (QUINTAO et
al.,2009).

A sindrome clinica é caracterizada por dispneia ao esfor¢o, fadiga e, apresenta
com frequéncia o edema periférico, que sdo resultados de uma disfuncdo ventricular
esquerda. Apesar do grau da disfuncdo poder ser identificado através de métodos de
diagnostico invasivos e ndo invasivos, a gravidade dos sintomas deve ser examinada
devido sua subjetividade. Sendo uma doenca que evolui de forma progressiva e letal em
boa parte dos casos quando ndo tratada, apesar de alguns pacientes realizaram o
tratamento, os indices de mortalidade permanecem altos e a qualidade de vida do sujeito
fica comprometida (ARISTARCO et al.,2001).

Essa enfermidade pode ocorrer de dois tipos, sendo uma pela insuficiéncia
cardiaca sistdlica que acomete 0 musculo cardiaco impedindo que o sangue seja ejetado
para fora do coracéo, de forma adequada,e a insuficiéncia cardiaca diastolica, que dentro
do musculo cardiaco ocorre o enrijecimento e acontece a dificuldade do enchimento de
sangue nessa regido (CAMPELO et al.,2018).

A fisiopatologia da insuficiéncia cardiaca ocorre por defeitos cardiacos
congénitos que levam a sobrecarga pressorica ou volumétrica, sendo ela na auséncia ou
na presenca de cianose; as cardiomiopatias congénitas musculares, infecgdes, uso de
drogas e toxinas e doenca de Kawasaki; sendo por meio também das disfuncdes
miocéardica apos a correcdo de alguns defeitos cardiacos (AZEKA et al.,2008).

Em portadores da insuficiéncia cardiaca congestiva, pode se fazer a corre¢do do
defeito cardiaco sendo por meios de terapéuticas de escolha do médico, com mais
frequéncia séo utilizados os diuréticos e inibidores da enzima conversora de angiotensina,

sendo eles usados de forma temporéria para otimizar a condicao clinica dos pacientes
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antes da correcdo operatoria ( AUSLENDER el al.,2000).

3.3.3 Diagndostico

O diagnostico da MCN,geralmente, € realizado, por meio do ecocardiograma
transtorécico, devido sua disponibilidade e facil manejo e a demonstragcdo em tempo
real, da contratilidade cardiaca. No que diz respeito ao exame clinico da miocardiopatia,
é composto por combinacdes integradas de imagens bidimensionais, sendo eles o doppler
espectral pulsado e continuo, doppler codificado com cor e, geralmente, ao modo-M e
doppler tecidual, apresentado o exame completo da avaliacdo morfoldgica e funcional
das camaras cardiacas, valvulas e os grades vasos (SAMPAIO et al.,2018).

Os critérios ecocardiograficos para se estabelecer o diagndstico de
miocardiopatia ndo compactada, sdo a visualizacdo de trabéculas e recessos
intrabeculares apresentando uma profundidade, tendo espessamentos duas vezes da
camada ndo compactada endocardica, sendo comparada com a parte compactada do
miocardio, tendo a predominancia nas regides apicais, lateral média e inferior media do
ventriculo esquerdo, ainda por cima, ter a presenca de recessos intratrabeculares com
perfusdo direta pelo ventriculo e com auséncia de anormalidades cardiacas coexistes
(NASCIMENTO et al.,2017).

O meio de avaliacdo da funcdo miocérdica é utilizado a ecocardiogréfica
bidimensional (2DE) contendo 17 segmentos, sendo baseada em técnicas de doppler
tecidual ou ecocardiografia com Speckle Tracking. Quando submetido ao exame ele
permite identificar a presenca de trabeculacbes proeminentes com recessos
intertrabeculares profundos tendo continuidade para a cavidade ventricular, tendo a
aparencia tipica da camada do epicardico compacta mais fina e ndo compactada e o
endocardio mais espesso e ndo compactado (CHEBROLU et al.,2017).

Embora haja a preferéncia pelo ecocardiograma, existem outras formas para o
diagnostico como a ressonancia magnética cardiaca, que permite um entendimento
detalhado da morfologia cardiaca, em qualquer plano de imagem, sendo melhor a
compressdo do miocardio com aspecto compactado e ndo compactado. Seguido pela
tomografia computadorizada cardiaca, sendo observado as artérias coronérias e dos
grandes vasos podendo identificar quaisquer malformacgdes na artéria, porém o exame

apresenta uma alta exposicéo a radiacéo e ao contrates (BENNETT et al.,2016).
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3.3.4 Tratamento

Mediante aos tratamentos disponiveis estdo as intervencdes medicamentosas e
cirurgicas. A terapéutica medicamentosa, sdo 0s usos de farmacos com eficacia
comprovada na disfuncéo ventricular, sendo a primeira linha de frente para o tratamento
de pacientes com MNC e comprometimento das funcdes cardiacas. Alguns
medicamentos que sdo utilizados pelos portadores dessa patologia s&o: anticoagulantes
sendo eficazes contra eventos por tromboembolismo, que ocorrem no decorrer dos
casos, sendo recomendados a utilizacdo de anticoagulantes orais para pacientes com
disfuncdo ventricular; cardiodesfibrilador implantavel, recomendado para a prevencéao
primaria do risco de morte subita cardiaca (SOUZA et al.,2018).

Considera-se a utilizacdo de betablogueadores e inibidores da conversédo de
angiotensionogénio. Quanto ao inicio de arritmias ventriculares sintomatica e funcédo
sistdlica encontra-se prejudicas, é indicado o0 uso de antiarritmicos ou de desfibriladores
cardiacos implantaveis ajudando na prevencdo de um evento sustentado e de arritmia
potencialmente letal, levando ao ébito do paciente (POFFO et al.,2017).

Em alguns casos de 6bitos foram observados um maior diametro diastélico final
do ventriculo esquerdo, uma baixa fracdo de ejecdo sanguinea, fibrilacdo atrial
persistentes ou de forma permanente e presenca dos blogueios de ramos. Pacientes com
esses tipos de sintomas sdo candidatos de alto risco, sendo necessario intervencdes
cirdrgicas como transplantes cardiaco e o uso de cardiodesfibrilador (OESCHSLIN et
al.,2000).

O prognostico dos pacientes com miocardiopatia ndo compactada pode correr
por meio da progressao da doenca, ou seja, pela insuficiéncia cardiaca, manifestacdo de
tromboembolismo e arritmias. Estima-se que 60% dos pacientes sofreram morte stbita
ou foram submetidos a procedimentos cirdrgicos como o transplante cardiaco. Ja em
pacientes pediatricos, os sintomas de arritmias ventriculares, embolia e morte, sdo
consideradas menores (ROSA et al.,2010).

4. CONSIDERACOES FINAIS
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Em suma, observa-se as controvérsias da cardiomiopatia ndo compactada, ela se
apresenta de modo distinto ou s&o caracteristicas morfoldgicas de carater hereditario, a
classificacdo mais recente é a miocardiopatia familiar néo classificada, apresentando de
forma sintomatica ou assintomatica. Sendo ela uma doenca presente no dia a dia da
populacédo, tendo em vista que o diagnostico da patologia pode apresentar erros devido
0s seus sintomas serem semelhantes a outras tipos de cardiopatias, prejudicando o
tratamento precoce.

Porém, observa-se 0 avango da tecnologia mediante aos exames de imagens
melhorando a precisdo delas por meio da percep¢do médica, como o ecocardiograma
com doppler apresentando a identificacdo de arritmias cardiacas, tromboembolismo e
insuficiéncia cardiaca e a ressonancia magnética que apresenta a visualizacdo adrtica do
sistema cardiaco, podendo observar quaisquer tipos de anormalidades nessa regido.

Em suma, os pacientes diagnosticados com tal patologia sdo recomendados a
fazer uma triagem familiar, ou seja, os parentes proximos como filhos, maes, tios, tias
s8o sujeitos a coleta de exames devido existir uma taxa de 50% dos casos por fatores

genéticos mesmo estando em estado assintomatico da doenca.

REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS

1. ALMEIDA, Dirceu Rodrigues; SILVEIRA, José Alexandre; BRITO, Flavio. Cardiomiopatias
e Doencas do Pericérdio: Miocardiopatias Restritivas. Revista da Sociedade de Cardiologia,
S&o Paulo, v. 21, n. 1. 14 p, 2011.

2. AUSLENDER, M . Pathophysiology of pediatric heart failure. PubMed. p. 175-184. 2001.
Disponivel em: https://pubmed.nchi.nlm.nih.gov/10978710/. Acesso em: 16 dez. 2023.

3. AZEKA, Estela et.al.,. Insuficiéncia cardiaca congestiva em criangas: do tratamento
farmacologico ao transplante cardiaco. 2008, p. 99-104. Disponivel em:
https://www.revistas.usp.br/revistadc/article/view/59057/62044. Acesso em: 15 dez. 2023.

4. BENNETT, Courtney E ; FREUDENBERGER , Ronald . The Current Approach to
Diagnosis and Management of Left Ventricular Noncompaction Cardiomyopathy: Review
of the Literature. p.1-8, 2016.Disponivel em: https://pubmed.nchi.nim.nih.gov/26881173/.
Acesso em: 16 dez. 2023.

5. BRAGA,Jodo Carlos Ferreira. Cardiomiopatias e Doencas do Pericéardio: Cardiomiopatias:
conceito e classificacdo. Revista da Sociedade de Cardiologia, S&o Paulo, v. 21, n. 1. 2 p,
2011.

6. CAMPELO, Romulo da costa. atuagdo do enfermeiro nas orientacdes para a prevencgio
de fatores agravantes na Insuficiéncia Cardiaca Congestiva: revisdo integrativa. - bjscr,
V. 24,n. 2, p. 176-180, nov 2018.

7. CARLESSO, Vinicius Batista et.,al.,, Cardiomiopatia ndo compactada: doenca do né
sinusal como manifestagdo inicial tratada com marcapasso. BVS.p.73, 2018. Disponivel

Brazilian Journal of Implantology and Health Sciences
Volume 5, Issue 5 (2023), Page 6619-6633.


http://www.revistas.usp.br/revistadc/article/view/59057/62044

Miocardiopatia ndo compacta: Triade por Insuficiéncia Cardiaca Congénita

10.

11.
12.

13.

14.

15.
16.

17.

18.

19.

20.

21.

Gama et. al.

em: https://pesquisa.bvsalud.org/portal/resource/pt/biblio- 914215. Acesso em: 15 dez. 2023.

CHEBROLU, Lakshmi H ; MEHTA , Anjlee M ; NANDA , Navin C . Noncompaction
cardiomyopathy: The role of advanced multimodality imaging techniques in diagnosis
and assessment. PubMed. 2017, p. 279-289. Disponivel em:
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/28058741/. Acesso em: 16 dez. 2023.

GEORGE JR, Alfred L . Inherited arrhythmias: a National Heart, Lung, and Blood Institute
and Office of Rare Diseases workshop consensus report about the diagnosis, phenotyping,
molecular mechanisms, and therapeutic approaches for primary cardiomyopathies of
gene mutations affecting ion channel function. PubMed. 2007. 116p. Disponivelem:
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/17998470/. Acesso em: 16 dez. 2023.

KAMEL, Cesar Selem. Insuficiéncia Cardiaca Congestiva. Correlacdo entre a Classe
Funcional e as Funcdes Sistolica e Diastélica Avaliadas pela Ecocardiografia com
Doppler. Arg Bras Cardio. 2001. 127 p. Disponivel em:
http://publicacoes.cardiol.br/abc/2001/7602/7602004.pdf. Acesso em: 15 dez. 2023.
MIRANDA, Hudson Laert Machado de .A ecocardiografia no diagnostico da miocardiopatia
ndo compactada: revisdo narrativa. Acervo Salde, v. 13, n. 7, p. 1- 7, 6 julho 2021.
OECHSLIN, E N et.,al.,. Long-term follow-up of 34 adults with isolated left ventricular
noncompaction: a distinct cardiomyopathy with poor prognosis. PubMed. 2000,
p.493-500. Disponivel em: https://pubmed.nchi.nlm.nih.gov/10933363/. Acesso em: 16 dez.
2023.

POFFO, Milton Ricardo et.al.,. Perfil dos Pacientes Internados por Insuficiéncia
Cardiaca em Hospital Terciario. Scielo. 2017, p.189-198. Disponivel em:
https://www.scielo.br/j/ijcs/a/CkF7ycNBGDfFPpQgvKvBYyGS/abstract/?lang=pt. Acesso em:
16 dez. 2023.

QUINTAO, Ménica et.,al.,. Ventilagio ndo Invasiva na Insuficiéncia Cardiaca. Soceri,v. 22, n.
6. 387 p, 16 dez 2009.

RIGOPOULQS, Angelos et.,al. Isolated Left Ventricular Noncompaction: An Unclassified
Cardiomyopathy with Severe Prognosis in Adults. Karger, v. 98, n. 2, p. 25-32, 2002.

ROSA, Leonardo Vieira et.,al.,. Miocardiopatia ndo compactada: uma visdo atual . Scielo.
2011, p.13-19. Disponivel

em: https://www.scielo.br/j/abc/a/CYbrYr7bgvhflqgCBY pXv7rr/?lang=pt. Acesso em:

15 dez. 2023.

SCUDERI, Carla . MIOCARDIOPATIA NAO COMPACTADA:UMRELATO DE CASO.
FAG. 2019. 125 p. Disponivelem:ps://fjh.fag.edu.br/index.php/fjh/article/view/138/133. Acesso
em: 15 dez. 2023.

SOUSA, Danilo Silva et.,al,. MIODCARDIOPATIA NAO COMPACTADA - UMA
REVISAO DA LITERATURA. Revista de Patologia do Tocantins, v. 5, n. 2, p. 74- 78, 2018.

THIENE G, Corrado D, Basso C. Cardiomyopathies: is it time for a molecular
classification? Eur Heart J. v.25, p.1772-5, 2004.

WEIFORD, BrianC ; SUBBARAO, Vijay D ; MULHERN, Kevin M . Noncompactionof the
ventricular myocardium. PubMed. 2004. 109p. Disponivel em:
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/15210614/. Acesso em: 16 dez. 2023.

ZARAGOZA, Michael V ; ARBUSTINI, Eloisa ; NARULA, Jagat . Ndo compactacdo do
ventriculo esquerdo: cardiomiopatia primaria com etiologia genética indescritivel.
PubMed. 2007, p.619-627.Disponivel em: https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/18025927/. Acesso
em: 16 dez. 2023.

Brazilian Journal of Implantology and Health Sciences
Volume 5, Issue 5 (2023), Page 6619-6633.


http://publicacoes.cardiol.br/abc/2001/7602/7602004.pdf
http://www.scielo.br/j/ijcs/a/CkF7ycNBGDfFPpQgvKvByGS/abstract/?lang=pt
http://www.scielo.br/j/abc/a/CYbrYr7bqvhfJqCBYpXv7rr/?lang=pt

	Abstract
	3.2  Anatomia do Miocárdio
	3.2.1 Miocardiopatia Não Compactada
	3.3 Fatores Genéticos
	3.3.1  Manifestações Clínicas
	3.3.2  Tríade por Insuficiência Cardíaca Congênita
	3.3.4  Tratamento
	9. GEORGE JR, Alfred L . Inherited arrhythmias: a National Heart, Lung, and Blood Institute and Office of Rare Diseases workshop consensus report about the diagnosis, phenotyping, molecular mechanisms, and therapeutic approaches for primary cardiomyop...

